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RESUME: Les gangliogliomes sont des tumeurs généralement bénignes du systéme nerveux
central. Elles sont rares et appartiennent a la lignée neuronale, contenant deux contingents de cellules,
gliales et neuroganglionnaires. Elles représentent 0,4% a 2% de 1’ensemble des tumeurs cérébrales.
Nous avons étudié de fagon rétrospective 13 patients opérés dans notre service sur une période allant
de 2000 a 2010. L’age moyen ¢tait de 25 ans, avec des extrémes de 7 ans et 50 ans.
Il existait une prédominance masculine avec 10 hommes pour 3 femmes. La présentation clinique
est dominée par I’épilepsie. Le siége de prédilection de ces tumeurs se situait principalement
au niveau des lobes temporaux. L’exérese a été totale chez 10 patients, partielle chez 01 et une
biopsie stéréotaxique a été effectuée chez les 02 restants. Une radiothérapie a été utilisée chez 02
patients et la chimiothérapie chez un seul. La survie globale a ét¢ de 92,3% sur un recul allant de 2
a 10 ans. L’épilepsie, qui représentait le symptome majeur, est généralement bien équilibrée apres
I’exérése tumorale. La chirurgie est le traitement de choix de ces tumeurs. Dans le cas de récidive
ou de reliquat, le meilleur traitement reste encore la réintervention chirurgicale. La radiothérapie et
la chimiothérapie sont réservées uniquement aux formes malignes.

Mots clés : Tumeurs cérébrales, Gangliogliome, Cellules neuroganglionnaires.

ABSTRACT: Gangliogliomas are usually low grade tumors of the central nervous system.
They are rare and belong to neuronal lineage, composed of glial and neuroganglional cells. They accounts
for 0,4 to 2% of all intracranial tumours. We retrospectively studied 13 patients, operated over a period
from 2000 to 2010. The mean age was 25 years and there was a male predominance with 10 males and
3 females. Seizures were the most important symptom and the temporal lobe was the most frequent
location. Macroscopically, complete excision was achieved in 10 cases, subtotal removal in 1 case and
a stereotactic biopsy in the 2 remaining. Radiotherapy was performed in 02 patients and chemotherapy
in one. Overall survival was 92,3 % on a follow up of 2 to 10 years. seizures, which were the most frequent
symptom, significantly improved after surgical removal. Surgery is the treatment of choice for these
tumors and in the case of recurrence the best treatment remains repeat surgery. Radiotherapy and
chemotherapy should be reserved to only malignant forms.
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INTRODUCTION gangliogliome, neurogliome, ganglionic

Les gangliogliomes (GG) sont des tumeurs neuroma et ganglionic gliome [36].

généralement bénignes du systéme nerveux Depuis leur description et leur étude
central, elles sont rares et ne représentent h1st919g1que en 1930, plusieurs travaux leur
que 0,4% a 7,6% de toutes les tumeurs, ont été consacrés [11, 12, 17,22, 24,30, 33].

avec un pic pédiatrique [4, 9, 12, 33] Devant leurs signes cliniques d’évolution
et un autre chez ’adulte jeune. Elles sont lente, ces tumeurs sont considérées comme

composées de cellules gliales et des relativement bénignes, mais plusieurs séries

. , .7 4 ) N .
cellules nerveuses différenciées type cellules ont montré qu’elles peuvent étre agressives
neuroganglionnaires. ou malignes par leurs composantes gliales

Le terme "gangliogliomes" a été utilisé [15, 19, 20, 24, 26, 28]. Les.celllu'les g}iales
pour la premiére fois par Perkins [23] en sont la plupart du. temps similaires a des
1926 aprés qu’il ait été suggéré par James cellules astrocytaires normales sans les
Ewing [7]. Plusieurs autres appellations signes d’atypies, avec parfois des cellgles
ont été utilisées pour ce type de 1ésion : oligo-dendrogliales retrouvées a I’intérieur

neuromagangliocellulaire, neuro de ces tumeurs.
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MATERIELS ET METHODES

Au cours de la période de 2000 a 2010, une
série de 6528 patients a été opérée au
sein de notre service pour des tumeurs
cérébrales, dont 13 étaient des ganglio-
gliomes. L’incidence est donc de 0,2 %.

L’age variait entre 7 ans et 50 ans, avec une
moyenne de 25 ans. Il existait une prédo-
minance masculine avec 10 hommes pour
03 femmes (Tab.1)

La durée d’évolution des symptdmes avant
la chirurgie variait entre 6 mois et 9 ans,
avec une moyenne de 4,6 ans. L’Epilepsie
était le signe majeur, retrouvé chez 10
patients, suivie des céphalées dans 3 cas,
puis des troubles visuels dans 2 cas
et un syndrome d’hypertension intra-
cranienne chez les 02 derniers.

Notre série 13 cas FARUK IIDAN 11 cas

GUODIANQ 25 cas GELABERT GONZALEZ 20 cas

2000-2010 1986-2001 [9] 1997 -2003 [12] 1995-2008 [23]
Incidence 0,20% 0.4%
Age moyen 25 ans 30.2 ans 27 ans 26,4 ans
Sexe 10 hommes 6 hommes / /

3 femmes 5 femmes / 1.5:1

Tab. 1 : Aspects épidémiologiques

La tomodensitométrie cérébrale, qui a été
pratiquée systématiquement, a retrouvé
I’aspect hypodense de cystic area dans 10
cas (Fig. 1), des calcifications dans 3 cas, et
un aspect isodense dans 2 autres cas (Fig. 2).

A I’'imagerie par résonnance magnétique,
qui a été pratiquée chez 10 patients, la Iésion
était en hypointense en T1 et hyperintense
en T2 dans la majorité des cas (Fig. 3 et 4).

Fig. 1 : TDM cérébrales en coupe axiales :
Volumineuse Iésion frontale arrondie hypodense

Fig. 02 : TDM cérébrale en coupe axiale : Tumeur

frontale isodense avec calcification périphérique

Fig. 3 : IRM en coupes axiales
a- séquence T1 : lésion temporale interne, homogéne, rehaussée par le gadolinium,
b- séquence T2 : lésion irréguliére en hypersignal.
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Fig. 4 : IRM cérébrale en coupes axiales
a—en T1 : lésion temporo-occipitale arrondie, en hyposignal.
b - en T2 : hypersignal franc.

L’angiographie cérébrale a été pratiquée
chez 02 patients et a révélé une nature
totalement avasculaire du processus dans les
deux cas.

La topographie de ces tumeurs a été assez
variable, mais le si¢ge temporal s’est avéré
le plus fréquent et a été retrouvé dans 05 cas,
alors que le pariétal et le frontal dans 02 cas
chacun, le pariéto-occipitale dans 02 cas, le
fronto-temporale dans 01 cas et au niveau
des noyaux gris centraux chez le dernier
patient.

TRAITEMENT

La chirurgie a été pratiquée chez 11 cas,
dont 02 ont été opérés sous guidage
stéréotaxique, et la biopsie stéréotaxique a
¢été réalisée dans 02 autres cas de 1ésions
profondes.

Les tumeurs étaient parfois partiellement
kystiques mais la plupart du temps elles
étaient pleines. Leur exérese totale a pu étre
réalisée chez 10 patients.

La radiothérapie a été pratiquée dans 02
cas respectivement de gangliogliome malin
opéré et de gangliogliome profond.

La chimiothérapie a été pratiquée dans
01 seul cas de gangliogliome profond
situé au niveau de la téte du noyau caudé
et diagnostiqué par biopsie stéréotaxique.

L’étude anatomopathologique révéle
la présence de nombreuses cellules
ganglionnaires reconnaissables par leurs
noyaux nucléolés et par le cytoplasme
abondant et ¢osinophile et la composante
astrocytaire d’aspect variable, composée de
cellules présentant des prolongements
onduleux (Fig. 6 a et b).

Fig. 6 : Aspect histologique du gangliogliome
a- (HEx200) mettant en évidence des cellules
gliales (astrocytes) et les cellules neuronales.
b-(GFAx400) : mettant en évidence de nom-
breux astrocytes et leurs prolongements parmi
lesquels on reconnait les cellules nerveuses.

EVOLUTION

L’¢évolution de nos patients a pu étre
évaluée sur un recul allant de 01 a 10 ans,
avec une moyenne de 05 ans. Sur les
13 cas, 12 ont une évolution satisfaisante,
stationnaire et le dernier cas, concernant un
gangliogliome malin a été perdu de vue.
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DISCUSSION

Le gangliogliome est une tumeur rare,
bénigne de croissance lente, avec un pic
de fréquence chez I’enfant et I1’adulte
jeune. Il se compose de cellules gliales
de type astrocytaire et de cellules neuro-
ganglionnaires. Il peut se développer
n’importe ou dans le systéme nerveux
central, avec par ordre de fréquence
décroissante le lobe temporal, le cervelet, la
région pariéto occipitale, le lobe frontal et la
moelle épinicre [11]. Il peut également étre
retrouvé dans le tronc cérébral, le thalamus,
I’hypo-thalamus, le V3, le V4, trigone,
la région pinéale et le nerf optique [8, 18,
28]. Chez 05 de nos 13 patients, la tumeur
était située au niveau du lobe temporal,
confirmant ainsi la série de la littérature.

Le gangliogliome représente 0.4% a 7.6%
de toutes les tumeurs du systéme nerveux
central [12, 29, 40], 1,3% des tumeurs
cérébrales et seulement 1% des Tumeurs
intra médullaires.

Environ 60 % des patients présentant les
ganglio-gliomes ont 1’age de 30 ans selon
Russel et Rubinstein [29], alors que les séries
de la majorité des auteurs sont composées
de patients jeunes [1, 12, 35]. En ce qui
nous concerne, tous nos patients sont
des adolescents et adultes jeunes, dont 1’age
moyen est de 25 ans. L’épilepsie est présente
chez 45 % a 100 % des patients dans les séries
publiées [4, 13, 34]. De fagon concordante, le
signe clinique le plus fréquent dans notre série
était I’épilepsie, observée chez 10 patients.

Cette tumeur est donc fortement suspectée
chez des patients présentant une histoire
clinique composée de crises d’épilepsies. Ce
sont des crises qui se généralisent ou qui sont
résistantes a un traitement anti convulsivants.
L’hypertension intra-cranienne est rarement
observée.

L’aspect tomodensitométrique rapporté par
Zimmerman et Bilaniuk [39] et confirmé
par plusieurs auteurs [21, 25, 33] était fait
d’image isodense, hypodense, ou d’aspect
kystique des lésions. Plusieurs séries
suggerent la confusion possible avec les
kystes arachnoidiens et les cavités porencé-
phaliques [9, 12, 21, 25].

Le diagnostic positif des gangliogliomes
repose sur I’IRM, qui n’est pas spécifique en
I’absence de spectroscopie. L’IRM montre
une lésion bien hypointense en séquences

pondérées en T1, bien circonscrite, avec peu
ou pas d’effet de masse, et hyperintense en T2.
Toutefois, les gliomes de bas grade et
I’astrocytome pilocytique juvénile peuvent
poser un probléme de diagnostic différentiel.
De plus, la présence de calcifications
dans 1/3 des cas pourrait ainsi faire évoquer
le diagnostic d’oligodendrogliome. La
spectroscopie pourrait aider considérablement
a établir le diagnostic en éliminant les gliomes
par I’étude du rapport choline/créatine qui est
plus bas dans les gangliogliomes que dans
les gliomes tandis que celui du N.acétyl
aspartate/créatine est plus élevé.

Sur le plan thérapeutique, la résection
totale demeure la meilleure option selon la
littérature [2, 9, 22, 33, 35]. La radiothérapie
semble étre inefficace et pour la majorité des
auteurs, elle ne devrait étre réservée qu’aux
lésions malignes de haut grade et aux Iésions
profondes [4, 9, 12, 33].

IM et all ont rapporté 25 cas de ganglio-
gliomes intracraniens, ayant bénéficié d’une
exérése compléte avec bonne évolution
a long terme et 09 cas d’exérese partielle,
parmi ces derniers, 3 ont récidivé dont 02
ont subi une transformation en glioblastome.
Aucune transformation maligne n’a été
constatée dans notre série.

La plupart des auteurs sont d’accords sur
le fait que le gangliogliome devrait étre
reséqué complétement pour des meilleurs
résultats a long terme et que I’exérése
partielle favorise la transformation maligne.
En cas de récidive tumorale, les auteurs
préferent la reprise chirurgicale aux autres
thérapeutiques adjuvantes, notamment la
radiothérapie et la chimio-thérapie. La
radiothérapie est dangereuse et inefficace
dans les cas d’exérése incompléte et son
utilisation est par conséquent limitée aux
gangliogliomes malins de haut grade et aux
lésions profondes.

Des formes cliniques particuliéres méritent

d’étre citées :

- Le gangliogliome desmoplastique infantile,
qui est une variété rare, mais particuliere a
I’enfant, caractérisée par sa taille et son
volume au moment du diagnostic, son siége
supratentoriel et sa composition kystique et
solide.

- Les gangliogliomes multiples intracraniens,
dont 2 cas seulement sont décrits dans la
littérature par Vajrami et par F. Lakhdar.
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CONCLUSION
Notre étude portant sur 13 cas de
gangliogliomes intracraniens traités

chirurgicalement confirme le fait que ce
sont des tumeurs bénignes, de croissance
lente, pouvant intéresser n’importe quelle
région du SNC, mais avec une pré-
dilection pour le lobe temporal. La
résection totale est le meilleur traitement,
I’épilepsie en particulier est bien équi-
librée apres chirurgie. La radiothérapie
et la chimiothérapie sont inefficaces et ne
devraient étre réservées qu’aux ganglio-
gliomes anaplasiques, lors de résection
incompléte ou lorsque I’IRM de controle
montre une augmentation de la taille du
reliquat.
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